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Resumo: A doenca pulmonar intersticial e difusa na infancia (chiILD) abrange um espectro de doencas
raras com prevaléncia mundia possivel de 0,15 a 4,6 casos por 100.000, mas ainda
provavelmente subestimada e pior nos paises em desenvolvimento. No Brasil, até o momento,
ndo temos coorte local ou nacional."Criar um registro de pacientes pediétricos portadores de
chiLD, no Estado do Rio de Janeiro, caracterizando a clinica, epidemiologia, diagndstico e
tratamento. Este estudo em particular descreve estas caracteristicas na populacdo constituida ao
fina da primeira etapa de recrutamento. "Este registro longitudinal, observacional,
multiprofissional e multicéntrico conta com 1 centro proponente e 8 centros participantes no
Estado. Os dados clinicos séo coletados, apos consentimento, e gerenciados usando a plataforma
de dados eletronicos Research Electronic Data Capture (REDCap). Incluimos todos os individuos
com idade entre 0 a 19 anos incompletos com diagndsticos ou suspeita de chiLD em
acompanhamento no Estado nos ultimos 15 anos. Os CEPs de todas as instituicdes aprovaram a
pesquisa. "Ao todo de 101 criangas, 60% meninos, nascidos no Estado (94%) e com idade ao
inicio da investigacdo de 1 dia a 16 anos. O tempo de sintomas em média até a suspeita
diagndstica foi de 576 dias, indo de 1 a 5840 dias. Todos os pacientes preencheram 0s 4 critérios
para chiLD. Dispnéia (89%), tosse (75%) e parada de crescimento (53%) foram os sintomas mais
frequentes. 60% nascidos a termos e 9 casos com hipertensdo pulmonar grave (HP) refrataria ao
nascimento. Na admissdo 100% com desconforto respiratorio e a ausculta difusamente alterada
com estertores ocorreu em 84% dos pacientes (n.85). 20 criangas ja com HP no ecocardiograma
(26%) e em 31(30%) hepatomegalia. Doenca bilateral na TCAR foi mais frequente independente
do padréo de lesdo sendo vidro fosco difuso o mais frequente. As desordens mais prevalentes da
infancia ocorreram em 20 criangas (20%), sendo as mais frequentes hiperplasia de células
neuroendocrinas (n=7), desordens do surfactante (n=4), displasia avéolo capilar com mau
alinhamento das velas pulmonares(n=3), distirbios do desenvolvimento pulmonar (n=4) e
provavel glicogenose pulmonar(n=2). Nas desordens ndo especificas da infancia (n=81), ASMD
(n=6) , Pneumonia intersticial linfocitica (n=9), Pneumonia intersticial descamativa (n=5),
Niemann Pick C (n=2), Sarcoidose (n=3), Linfangiectasia pulmonar idiopética (n=3), Silicose
(n=1), Hemossiderose pulmonar idiopética (n=5), 1 caso de poliangeite e 1 caso de esclerose
sistémica, Sindrome Copa (1), 28 casos de chlLD por aspiracdo sendo 27 casos por aspiracio de
O0leo mineral. "O Registo chiILD-RJ oferece oportunidades interessantes para futuras
investigacOes clinicas e permitira uma andlise mais aprofundada da historia natural, tratamento e
evolucdo de criangas com chlLD. Nossos resultados mostram uma jornada longa e complexa até
o diagndstico cujos sintomas ja podem se iniciar cedo e de forma grave.
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